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SERMENT

“Uu moment détre admise & expreer la médecine, je promets et je jure d'étre fiddle
aux, lois de [honneur et de [a probité, Mon premier souci sera de rétablir, de
préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses Héments, physiques et mentasx,
individuels et sociauy, Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur
volonté, sans aucune discrimination selon leur état ou leurs convictions.
J'interviendrai pour les protiger si elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées
dans leur intégrisé ou leur dignité. Méme sous (a contrainte, je ne ferai pas usage de
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INTRODUCTION
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M. 1., patient de 73 ans, au seul antécédent de remplacement valvulaire mitral
est admis au service des urgences du centre hospitalier général de Saint-Paul a la
Réunion, pour une pneumopathie droite associée a un tableau de décompensation
cardiaque globale. Peu d’informations meédicales sont disponibles 4 ce moment.
L’échocardiographie-doppler transthoracique révelera la présence d’une large
communication inter-auriculaire, jusqu’alors non connue. Quel diagnostic faut-il donc

retenir?

S’agit-il d’un authentique syndrome de Lutembacher, le seul antécédent connu
de ce patient étant une chirurgie de rétrécissement mitral, ou d’autres hypothéses
peuvent-elles étre évoquées? Existe-t-il dans la littérature des cas similaires? Quel

traitement proposer?

Dans une premiére partie, nous décrirons le cas de M. J. Nous ferons ensuite,
dans une deuxiéme partie, une revue de la littérature concernant le syndrome de
Lutembacher. Enfin, nous discuterons dans la derniere partie des hypotheses
diagnostiques possibles de ce cas clinique. Bien entendu, nous proposerons les

alternatives thérapeutiques possibles.
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1° partie :
cas clinique
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1. Antécédents

Notre premicre rencontre avec M. J. a lieu en juin 2005, dans le service de
cardiologie de ’hdpital Gabriel Martin de Saint-Paul a la Réunion.
Saint-Paul est la troisi¢me ville en terme de bassin de population de I’ile. Elle

est située a une trentaine de kilometres de Saint-Denis, chef-lieu du département.

1.1. Antécédents personnels

M. J. est né le 17/07/1935 a Saint Paul a la Réunion. Il a vécu une enfance sans
problémes de santé majeur a la Saline-les-Hauts, a une dizaine de kilométres de Saint-
Paul. Sa scolarité s’est achevée a I’age de 16 ans (soit en 1951), il décide alors
d’intégrer la vie professionnelle en tant qu'ouvrier a I'office national des foréts (ONF).
Quelques années apres, il réussit le concours pour accéder a la fonction d’agent
fonctionnaire, statut qu’il conservera jusqu’a sa retraite en 1995. Ce poste consiste en
une surveillance quotidienne des sites de randonnées pédestres en montagne. Ce
travail requiert une bonne condition physique. A cette époque, M. J. pratiquait
également une activité sportive de loisir avec des matchs de football le week-end et

confirme qu’il n’avait jamais présenté de géne fonctionnelle.

1.2. Antécédents familiaux

Il est le deuxiéme enfant d’une famille a revenus modestes, composée de cing
fréres et une sceur. Les parents de M. J., 4 sa connaissance, ne présentaient pas de
probléme de santé particulier. Son frére ainé est décédé a ’age de 69 ans d' un cancer
de prostate. Le frére benjamin est décédé d' un accident de la voie publique, a I’age de

40 ans. Ses autres fréres et sceur ne présentent pas d’antécédents particuliers.
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2. Histoire de la maladie

En 1965, soit a I’age de 30 ans, suite a une visite systématique de M. J. aupres
de son médecin traitant, on découvre un « souffle cardiaque ». Ce médecin 1’oriente
vers ’'un des rares spécialistes en cardiologie de 1’époque sur I'lle de la Réunion, Dr

M. qui exerce au centre hospitalier départemental de Saint-Denis.

Le Dr M. le suit en consultation et conclut a un rétrécissement mitral et

préconise un suivi régulier.

Le suivi cardiologique est ensuite confié¢ au cabinet de ville de Dr K., a Saint-
Denis, suite au départ du Dr M. Nous ne retrouverons aucune trace du dossier aux

archives de 'hdpital de Saint-Denis.

A 1’époque, un traitement par anticoagulant a été instauré (acénocoumarol,

Sintrom®), seul élément dont se souvient notre patient.

En 1989, a I’4ge de 54 ans, alors que M. J. est toujours asymptomatique, son
cardiologue pose I’indication d’un remplacement valvulaire mitral. Il est alors adressé
en métropole, dans une clinique privée de la région marseillaise, a un confrére
chirurgien cardio-thoracique. A 1’époque, il n’existait pas de centre de chirurgie
cardiaque sur I’ile, il ne verra le jour qu’en 1990, au centre hospitalier départemental
de Saint-Denis. M. J. précise qu’on ne lui a pas donné le choix du centre chirurgical ou

il sera transféré.

Le Dr MF., chirurgien cardiaque, I’opére au sein de cette clinique. M. J. indique
qu’il a subi un remplacement valvulaire mitral par une « bioprothése ». Il pourra sortir
au dixieéme jour post-opératoire. Les suites sont marquées par des épisodes de toux
itératifs, dont les conséquences ont entrainé, d’aprés le patient, une non-cicatrisation

sternale, aboutissant & une désunion sternale, « spectaculaire », mais non génante.
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De retour a la Réunion, aprés une demande appuyée de son cardiologue, il
bénéficie d’une réorientation professionnelle et est dirigé vers un poste administratif,
au sein du sicge de I’ONF, basé a Saint Denis.

Son travail ne consiste plus qu’a des tdches administratives, sans contrainte physique.

En 1995, il obtient une retraite professionnelle. Il la consacre entiérement a sa
vie de famille. Son suivi médical est assuré de fagon réguliére par son médecin traitant
jusqu’en 2003, date a laquelle ce médecin arréte son activité, pour une raison que M. J.
ignore, et sans reprise de la clientéle par un successeur. Il s’oriente donc vers un

nouveau médecin traitant Dr C.

Son cardiologue référent continue de le suivre. Il ne présentait alors aucune
symptomatologie particuliére. On lui aurait signalé les termes de : « dilatation bi
-auriculaire » et « désunion sternale ». Ce n’est que dix ans apreés sa retraite, soit a
I’dge de 70 ans, et plus précisément, 19 ans aprés sa chirurgie cardiaque que les

premiers symptomes se révelent.

En Juin 2005, M. J. est adressé par son médecin traitant pour suspicion de
pneumopathie. Il présente depuis plus de 48 heures une dyspnée associée a une fievre,
myalgies et cedémes des membres inférieurs. Il dit étre porteur d’une « bioprothése
mitrale » datant de 1989, mais ne présente aucun document attestant de son suivi.

Nous n’avons aucune trace immédiate de son dossier médical au service des urgences.

Son cardiologue traitant est contacté¢ immédiatement, mais malheureusement ne
peut avoir acces a son dossier. Il nous propose de nous I’adresser dés que possible. 11
nous apprend simplement qu’il le suivait assez réguliérement et se souvenait d’une

«_dilatation bi-auriculaire » et une « désunion sternale » comme séquelles.

Son traitement comprenait:
-Sintrom® (acenocoumarol) : 1/2comprimé/jour

- Aldalix® (spironolactone 50 mg + furosemide 20 mg) : 1 comprimé/jour
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-Tanakan® (ginko biloba) : 1 comprimé 3x/jour

-Symbicort® 400 (budésonide+ formoterol) : 2 bouffées/jour

3. Examen clinique

3.1. Etat général et constantes hémodynamiques

Nous sommes d’emblée frappés par la maigreur de ce patient (Fig. 1),
contrastant avec des cedémes des membres inférieurs volumineux. Il pése 57 kg pour
un poids habituel de 45 kg. 1l présente une fievre a 39°C. La tension artérielle est a
115/75 mmHg, la fréquence cardiaque a 92 bpm, la saturation en oxygene a 98 % sous

air ambiant.
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3.2. Signes fonctionnels et signes cliniques

Le patient se plaint d’une aggravation d’une dyspnée de repos avec orthopnée
stade IV de la New York Heart Association (NYHA), avec apparition depuis quelques

jours d’une toux productive et expectorations muco-purulentes.

Il présente une polypnée avec une fréquence respiratoire de 20 cycles/min,

avec balancement thoraco-abdominal.

On note une « disjonction sternale » au niveau de la cicatrice de sternotomie,

évoquant une « pseudarthrose » sternale cicatricielle.

A P’auscultation, il existe un souffle systolique 3/6°™ sur tout le précordium,
prédominant au foyer tricuspidien. Le rythme semble plutdt régulier a 86 bpm.

L’auscultation pulmonaire révéle des rales bronchiques diffus.

11 existe par ailleurs des cedémes des membres inférieurs importants prenant le

godet.

L’abdomen est distendu, avec une ascite moyenne sans signes fonctionnels

digestifs associés.

Le patient est conscient, orienté, score de glasgow a 15, avec un examen

neurologique normal.
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4. Examens complémentaires

4.1. Biologie

Numération de la Formule Sanguine (NFS)

Hématies : 4,92 X 10e6/mm3 (N : 4-6,20)

Hémoglobine : 15,2 g/dl (N : 12,9-16,6)

Hématocrite : 45, 4 % (N : 39,0-50,0)

VGM : 92,3 {1 (N : 83,0-103,0)

TCMH : 30,9 pg (N : 26,5-36,5)

CCMH : 33,5 g/dl (N : 32,0-36,5)

Plaquettes : 148 X 10e6/mm3 (N : 140-400)

Leucocytes : 17,1 X 10e6/mm3 (N : 4,0-9,7)
neutrophile : 88,6 % soit 15,2X10e6/mm3 (N : 41,0-67,0%)
€osinophile : 0% (N : 0,0-0,5)
basophiles : 0,2% (N : 0,0-1,4)
lymphocytes : 4,5% soit 0,8 X10e6/mm3 (N : 16,0-44,0%)
monocytes : 6,7 % soit 1;1X10e6/mm3 (N : 2,6-7,9%)

Ionogramme sanguin et fonction rénale
Sodium : 132 mmol/l (N : 133-145)

Potassium : 3,70 mmol/l (N : 3,70-5,40)
Chlore : 93 mmol/l (N : 94-110)

Réserve Alcaline : 30 mmol/l (N : 23-29)
Trou anionique : 9,0 mmol/l (N : 8,0-16,0)
Calcium : 1,92 mmol/l (N : 2,20-2,55)
Créatininémie : 73 micro mol/l (N: 30-120)
Urée sanguine : 6,4 mmol/l (N: 1,7-8,3)
Protidémie : 56 g/l (N: 66-87)

Glycémie : 5,70 mmol/l (N: 4,40-6,40)
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CRP : 209 mg/1 (N: 3-10)

On retrouve un syndrome inflammatoire avec une hyperleucocytose a
prédominance de polynucléaires neutrophiles (17100 leucocytes dont 15200
polynucléaires neutrophiles) et une augmentation importante de la CRP a 209 mg/l
(normale : 3-10).

L’ionogramme montre une hyponatrémie modérée a 132 mmol/l,
vraisemblablement de « dilution », vu le contexte clinique. La fonction rénale est
légérement altérée, puisque la clairance a la créatinine est calculée selon la formule de

Cockroftt a 54 ml/mn (N > 60 ml/mn).

Crase sanguine

Temps de Quick : 15,4 secondes (N:12,5-15,0)

Taux de prothrombine: 74% (N: 70-140)

TCK patient: 37 secondes, TCK témoin: 31 secondes soit rapport TCKp/TCKt a 1,19

Aspect du sérum normal

L'INR n'a pas été mesuré.

Il existe une anticoagulation insatisfaisante chez un patient sous AVK au long
cours.
Le patient ne se souvenait plus du dernier controle du TQ/INR et ne possédait

pas de carnet de suivi de 1’anticoagulation.

Bilan hépatique

ASAT : 35 UV (N : 10-50)

ALAT : 13 U1 (N : 10-50)

GammaGT : 84 U/l (N : 8-61)

Phosphatases Alcalines : 81 UL/l (N : 40 -129)
Lipase : 125 UI/I (N : 3-60)

Le bilan hépatique n’est pas perturbé.
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Marqueurs cardiagues

CPK : 158 UI/l (N: 38-174)

Troponine : < 0,100 ng/ml (N: 0,1-0,8)

BNP : 356 pg/ml (valeur indiquant une origine cardiaque probable de la dyspnée).

Gazométrie artérielle:

Une gazométrie a été réalisée, malheureusement, deux heures aprés que le patient ait

été mis sous oxygénothérapie avec un débit de 6 I/min. Ces résultats indiquent :

pH : 7,46 mm Hg/l (N: 7,37-7,43)
pCO2 : 39,9 mm Hg/l (N:37,0-43,0)
pO2 :109,3 mm Hg/l (N: 76,0-98,0)
Hco3 : 27,8 mm Hg/l (N: 21,0-28,0)
CO2 total : 29,0 mm Hg/l (N: 22,0-39,0)
Saturation en 0,: 99,1 % (N: 95,0-98,5)
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4.2. Radiographie pulmonaire

La RP faite & ’admission montre une cardiomégalie importante, au dépend des
cavités droites et gauches, avec un index cardio-thoracique augmenté a 0,8 (Fig. 2)

et un foyer de pneumopathie droite .

Figure 2. Radiographie pulmonaire

4.3. Electrocardiogramme (E.C.G)

L’E.C.G initial trace une arythmie compléte par fibrillation auriculaire
(A.C.F.A.), associée & un bloc auriculo-ventriculaire complet du 3% degré (B.A.V.
3°), avec un rythme d’échappement, vraisemblablement jonctionnel, a QRS fins,
accéléré a 86 par minute. I’axe est hypergauche, avec un aspect d’hémibloc antérieur

gauche et un bloc incomplet droit (fig. 3)
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Figure 3. ECG

Les différents tracés électrocardiographiques montreront par la suite la
persistance de 1’arythmie auriculaire toujours associée au BAV complet avec une
accélération aux efforts, sans bradycardie significative, et avec une trés bonne

tolérance sur le plan symptomatique.

4.4. Diagnostic initial

Au vu de ces premicres constatations, notamment au service des urgences, le
diagnostic retenu est une pneumopathie droite avec des signes d'insuffisance cardiaque

globale chez un patient de 70 ans, porteur d’une bioprothese depuis 19 ans .
L’hypothese étiologique retenue est un possible dysfonctionnement de cette

bioprothese, ainsi que 1’éventualité d’une endocardite infectieuse. Le patient est donc

orienté dans notre service pour poursuivre sa prise en charge.
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4.5. Explorations ultrasonographiques

4.5.1. Echocardiographie-doppler transthoracique

Cet examen est réalisé dés son admission dans notre service. On constate alors

différents éléments :

Dilatation de I’ oreillette gauche

L’oreillette gauche est quasi ectasique et présente une surface en planiméirie a
96,22 cm® (Nle < 14,243 cm?), au profit de I’axe antéro-postérieur mesuré a 11,8 cm

(Nle : 5,1 cm*1). Son axe transversal est dilaté a 8,88 cm (Nle : 3,5+0,8).

Dilatation de 1’oreillette droite

Loreillette droite présente également une dilatation importante avec une

dimension de 11,49 x 7,61 cm (Nle : 4,5+1 x 3,7+1,2).

Ventricule gauche non dilaté

Il présente une cavité non dilatée mesurant 50,1 mm en télédiastole (Nle :
37-56) et 40,1 mm en télésystole (Nle : 27-37). On note essentiellement une cinétique
paradoxale du septum interventriculaire. I1 n’existe pas d’autres troubles de la
cinétique segmentaire. La fraction d'éjection est calculée par méthode
bidimensionnelle a 59% (Nle : 60+5). Par ailleurs, les parois sont a la limite de la
normale avec un septum inter-ventriculaire en télédiastole a 12 mm (Nle : 6-11), et une

paroi postérieure en télésystole 8 9 mm (Nle : 9-15).

Dilatation-hypertrophie du ventricule droit et dilatation veine cave inférieure

Le ventricule droit est dilaté avec un diameétre antéroseptal en télédiastole a
56,5 mm (Nle : 9-26). Les parois septale et antérieure du VD sont hypertrophiées a
10,5 mm (Nle : 3+0,7). Il s’agit donc d’une dilatation-hypertrophie du VD.
Par ailleurs la veine cave inférieure semble dilatée & 29 mm avec conservation d’un

certain mouvement respiratoire.
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Bioprothése mitrale de bon fonctionnement

Elle présente un aspect remanié avec des calcifications. Par contre, son
fonctionnement parait correct avec une discréte fuite minime associée, non
significative. Le gradient transprothétique est a 3,5mmHg de moyenne et 10 mmHg

maximum.

Insuffisance tricuspidienne fonctionelle massive

On note des valves tricuspides non remaniées mais avec un anneau trés dilaté

responsable d’une insuffisance tricuspidienne massive fonctionnelle de type III/IV.

. HTAP majeure

La dilatation-hypertrophie du ventricule droit, la dilatation de I’oreillette droite

et de la veine cave inférieure, le septum inter-ventriculaire de cinétique paradoxale,
ainsi que la vélocité de I’insuffisance tricuspidienne (le gradient maximum VD-OD est
ainsi mesuré a prés de 85 mmHg) permettent d’estimer une hypertension artérielle

pulmonaire massive a pres de 105 mmHg (Nle : <35).

Valve pulmonaire
Elle apparait de structure normale avec une fuite pulmonaire modérée dont la

courbe de vélocité ne permet pas de préciser ’estimation de la pression artérielle

pulmonaire diastolique et donc aussi systolique.

Valve aortique

Egalement de structure normale, sans fuite, ni sténose associées.
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. Défect inter-auriculaire

Nous découvrons un important défect au niveau du septum interauriculaire,
central, mesurant prés de 39 mm dans le sens longitudinal, de forme ovalaire. Cette
communication inter-auriculaire présente un shunt bidirectionnel, modéré,
prédominant de gauche a droite. La courbe de vélocimétrie ne permet pas de préciser
exactement le gradient oreillette gauche-oreillette droite. Ce défect a par ailleurs un

aspect « trop bien dessiné » avec une calcification des berges.

Pour conclure, on note donc a I’ETT, une dilatation biauriculaire, une

dilatation des cavités droites, une HTAP majeure a 105 mm Hg, sans dysfonction de la
bioprothése mitrale, et surtout une communication inter-auriculaire importante avec
shunt gauche-droit résiduel modéré. Par ailleurs, on ne retrouve pas d’image de

végétations, ni autres signes en faveur d’une endocardite infectieuse.
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4.5.2. Echocardiographie doppler trans-oesophagienne

Cet examen est donc réalisé a la fois en raison du défect inter-auriculaire et
pour rechercher des signes d'endocardite infectieuse.

Il confirme les dimensions cavitaires cardiaques et élimine I’existence d’image
de végétation échographiquement décelable. Il retrouve le défect inter-auriculaire avec
une « trop belle image » d’une communication inter-auriculaire, d’aspect ovalaire, en
ballon de «rugby», a contours bien dessinés, mesurant prés de 39x25 mm.

L’épreuve de contraste confirme le shunt inter-auriculaire modéré entre
I’oreillette gauche et droite. Il existe un important contraste spontané au sein des deux

oreillettes et de I’auricule gauche, sans thrombus.

Ces données confirment donc celles apportées par I’examen transthoracique.

Sélecl Selact Aliicher misa én poge

ETO: E’efecf inter-atrial

5. Hypotheses diagnostiques

Suite a ces constatations, le médecin traitant de M. J. est contacté. Il ne
posseéde pas de correspondance particuliere le concernant. Il n’est suivi a son cabinet
que depuis cinq ans et son dossier médical n’a pas ét¢é transmis par son ancien médecin
traitant qui n’exerce plus. Il n’est donc pas en possession notamment de son compte-

rendu opératoire.
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Son cardiologue traitant, le Dr K., confirme qu’en pré-opératoire M. J.
présentait un rétrécissement mitral thumatismal, et qu’il gardait comme séquelles une
dilatation bi-auriculaire importante et une fibrillation auriculaire. Nous lui demandons
de nous communiquer le dossier médical en sa possession, mais malheureusement,
nous ne l’avons pas recu, malgré plusieurs demandes de notre part durant

I’hospitalisation de M. J.

A ce stade, nous retenons le diagnostic vraisemblable d’une association d’un
rétrécissement mitral rhumatismal opéré 19 ans plus tdt, d’une HTAP dont
I’ancienneté est imprécise, mais qui est responsable d’une insuffisance cardiaque
droite, et la découverte d’une communication interauriculaire méconnue jusqu’alors.
Etait-elle & I’origine de cette HTAP?

L’association d’une CIA, possiblement congénitale et d’'un RM rhumatismal,
bien qu’opéré, nous faisait évoquer un syndrome de Lutembacher. Seul le RM aurait

été corrigé, mais sans geste sur la CIA? Pour quelles raisons?
A défaut d’informations supplémentaires, nous décidons de traiter

symptomatiquement M. J., c’est a dire le traitement d’une pneumopathie et d’une

insuffisance cardiaque droite avec HTAP majeure.
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6. Traitement

Le traitement a ét€¢ symptomatique.

e Traitement a visée respiratoire :

- Antibiothérapie .

Elle est initialement probabiliste, par 1’association :
- Augmentin® (amoxicilline + acide clavulanique) : 4 g/jour, par voie veineuse,
pendant quinze jours.

- Oflocet® (ofloxacine) : 200 mg 2x/jour, per os, pendant une semaine.

-Antalgie et antipyrexie :

Perfalgan® (paracétamol) : 4 g/jour en injection intra-veineuse, pendant 4 jours.

- Aérosols bronchodilatateurs :

Bricanyl® (terbutaline) + Atrovent® (ipratropium bromure): 3x/jour pendant 10 jours.

-Kinésithérapie respiratoire :

séances pluriquotidiennes durant son séjour (14 jours) et poursuivies a domicile 10

jours.

e Traitement a visée cardiaque :

-Diurétiques :

Aprés arrét de son traitement par Aldalix® (spironolactone 50 mg + furosemide 20
mg), on instaure du Lasilix® (furosémide) a la posologie de 125 mg/j, par voie
parentérale. Le relais est pris par du Lasilix® spécial (furosémide), per os, a raison de
500 mg/jour, a sa sortie. Une supplémentation potassique est prescrite : Diffu-K®

(chlorure de potassium) : 3 cp/jour.
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-Régles hygiéno-diétetiques :

Restriction hydrique a 500 ml/jour et restriction sodée durant son séjour.

-Anticoagulation .

En raison de cette insuffisance cardiaque et de la fibrillation auriculaire chronique, on
maintient les AVK, Sintrom® (acénocoumarol) avec ajustement de la posologie pour

obtenir un INR & sa sortie a 2,50. L’objectif dans son cas est entre 3 et 4.

-Oxygénothérapie :

Instaurée durant son séjour, elle est poursuivie a domicile avec un débit de 1 I/min, 18

h/jour.

7. Evolution immédiate
L’évolution sous traitement a été rapidement favorable.

. Evolution clinique

La fiévre disparait. Rapidement, la dyspnée s’améliore, passant du stade IV au
stade II-1II de la NYHA. L’orthopnée disparait rapidement. e patient peut déambuler
dés le deuxiéme jour. L’encombrement bronchique s’amendera progressivement en
plusieurs jours. Les signes congestifs, avec notamment les cedemes persisteront malgré
de fortes posologies de diurétiques, le patient n’ayant perdu que 4 kg lors de son

séjour. Le poids a sa sortie est de 53 kg, au lieu de 57 kg a D’entrée.

Evolution ECG

La fibrillation auriculaire persiste, associée & un BAV complet et rythme

d’échappement jonctionncl, & QRS fins, et une fréquence accélérée autour de 60-70
bpm, bien tolérée. Ceci sera confirmé par un enregistrement Holter-ECG des 24

heures et la surveillance ECG par télémétrie.
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«  Evolution radiologique

Le foyer de pneumopathie disparait en une dizaine de jours avec la persistance

de la cardiomégalie et d’un syndrome alvéolo-interstitiel résiduel modér¢.

. Evolution biologique

Le syndrome inflammatoire disparait progressivement, ainsi que
I’hyperleucocytose. La fonction rénale se maintient et I’hypokaliémie persiste malgré
la supplémentation potassique, du fait d’un traitement diurétique a forte posologie,

nécessaire pour maintenir un certain degré de diurése.

Le taux de BNP se normalise au deuxiéme jour, passant de 352 a 36 pg/ml.

L’anticoagulation efficace est maintenue et 1’adaptation posologique se

poursuivra en ambulatoire.

Evolution gazométrique

A distance de la phase aigue (quinze jours), la gazométrie artérielle sous air
ambiant montre la persistance d’une hypoxie & 60,7 mmHg et d’une hypercapnie a
52,1 mm Hg, pH & 7,45 et saturation en oxygeéne a 92,7. Ces chiffres associ€s a une

HTAP majeure posent donc I’indication d’une oxygénothérapie longue durée.

Evolution échocardiographique

A sa sortie, 1’échocardiographie de contrdle montre des éléments inchanges,
sans signes nouveaux en faveur d’une endocardite. L’HTAP est toujours majeure,

passant de 110 a 100 mm Hg.
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8. Suivi médical ultérieur et évolution

Depuis sa sortie du service de cardiologie, en juin 2005, et jusqu’a ce jour, M. J.
a bénéfici¢ de 7 consultations spécialisées (de fagon semestrielle) dans notre centre,
qui désormais le prend en charge, & sa demande. I a été hospitalisé une seule fois pour

aggravation de son insuffisance cardiaque en septembre 2007.

Clinique
L’évolution clinique est marquée par une stabilité relative avec une dyspnée
toujours cotée stade II-III de la NYHA.

Il présente toujours un état cachectique, contrastant avec des cedémes résiduels,

surtout aux membres inférieurs. Ses activités physiques restent limitées.

Son poids a continué & baisser aprés majoration progressive du traitement
diurétique, permettant ainsi de faire difficilement réduire ses cedémes. Actuellement, il

pese 45 kg, soit 12 kg perdus en 3 ans.
- ECG
Il restera inchangé : fibrillation auriculaire et rythme d’échappement

jonctionnel accéléré autour de 60-80 bpm.

«  Gazométrie artérielle

On notera une nette amélioration des paramétres sous air ambiant, avec une
hypoxie résiduelle & 70 mmHg et une normocapnie en mars 2006. L’oxygénothérapie

a domicile est interrompue. Elle aura duré prés de 9 mois.

Echocardiographie
Les différents controles échocardiographiques retrouveront des éléments stables

avec cependant une 1égere baisse relative de ’HTAP a 80 mm Hg en 3 ans.
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Réajustement thérapeutique

Le traitement a évolué parallélement & son état clinique.
Son traitement actuel comporte :

Lasilix spécial® (furosémide) : 1250 mg/j

Aldactone® (spirinolactone) : 50 mg/j

Diffu-K® (chlorure de potassium) : 6 cp/j

Sintrom® (acénocoumarol) : posologie variable en fonction de ’INR

Tracleer® (bosentan) : 125 mg/j

9. Remise en cause du diagnostic étiologique

Lors de son suivi, nous avons tenté a plusieurs reprises de récupérer les
informations médicales antérieures a 2005, et notamment concernant la sévérité du
rétrécissement rhumatismal, 1’indication opératoire, le compte-rendu opératoire, les

suites chirurgicales et le suivi cardio-vasculaire.

Malheureusement, a chaque tentative, des difficultés administratives se
présentent. M. J. a changé de médecin traitant et de cardiologue, ils sont tous contactés
et aucun ne posséde de dossier. Le service des archives du centre hospitalier

départemental ne retrouve aucune trace de M. J.

Ce n’est que trois ans aprés sa premiere admission que nous réussissons a
obtenir des informations importantes. Un compte-rendu échographique de 2003, soit
14 ans aprés sa chirurgie, est transmis par le secrétariat de son médecin traitant actuel.
Il comporte une simple conclusion : « dilatation des cavités droites et de I’oreillette
gauche, septum paradoxal, Pression Artérielle Pulmonaire a 45 mm Hg, gradient trans-

mitral normal, bon fonctionnement de la valve ». Nous sommes alors surpris de savoir
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qu’il n’existait pas de CIA pré-opératoire, donc congénitale et qu’il ne s’agissait pas

d’un authentique syndrome de Lutembacher, opéré de son seul RM.

Les investigations se poursuivent et nous obtenons par hasard aupres d’une
clinique marseillaise possédant une activité de chirurgie cardiaque, le nom du
chirurgien de M. J. Aprés moultes péripéties administratives, un seul document nous

est parvenu : le compte-rendu opératoire.

L’intervention chirurgicale concernait la correction d’un rétrécissement mitral
calcifié, avec remplacement valvulaire mitral par une bioprothése de Wessex N°31,
associée a une annuloplastie tricuspidienne et une thrombectomie de [’oreillette
gauche. Elle a été réalisée sous circulation extra-corporelle avec une durée totale de 1

h 50, sous méthode de froid local.

Le compte rendu précise par ailleurs la technique opératoire :

1- Atriotomie droite horizontale : permettant ainsi de mettre en évidence une dilatation
importante de I’anneau tricuspidien, d’ou la réalisation d’une annuloplastie par deux
fils monobrins sur baguette de téflon.

2- Atriotomie gauche par incision verticale du septum inter-auriculaire : mise en
¢vidence d’une volumineuse oreillette gauche calcifiée, totalement remplie de caillots.
Ablation des caillots, endartectomie de 1’oreillette gauche, et ablation des plaques
calcaires enchéssées dans la paroi de D’oreillette gauche, nettoyage au sérum
physiologique.

3- La valve mitrale est le siége d’un rétrécissement mitral trés serré < 1 ¢m®, la petite
valve est calcifiée, la commissurotomie est impossible. Résection de la valve mitrale
et mise en place d’une bioprothése de Wessex n°31, suturée par des points en U
séparés sur I’anneau mitral.

4- Fermeture du septum inter-auriculaire par un surjet au fil 4/0 sur un retour gauche
transvalvulaire. Fermeture de ’oreillette droite par un surjet au fil 6/0.

5- Purge des cavités gauches et de l’aorte, déclampage des caves, défibrillation,

décanulation artérielle et veineuse, ablation du retour gauche, fermeture du péricarde
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en points séparés, drains dans le péricarde et droit rétrosternal, lacets métalliques sur le
sternum, nylon sur ’aponévrose des grands droits, catgut chromé sous-cutané, surjet

intra-dermique.

10. Conclusion

Au vu de ces nouvelles données, nous avons di rectifier le diagnostic,
jusqu’alors retenu. Il ne s’agissait pas d’un authentique syndrome de Lutembacher,

opéré de son seul rétrécissement mitral.

Cette communication interauriculaire est acquise, d’origine iatrogeéne.
L’hypothése la plus vraisemblable reste donc un « lachage » des 4 points de sutures

réalisées au niveau de ’atriotomie septale auriculaire. Mais a quelle date?

Le compte-rendu échocardiographique, bien que succinct, obtenu grice a son
médecin traitant, nous indique une pression artérielle pulmonaire systolique de 45

mmHg, 14 ans aprés la chirurgie. L’HTAP s’est donc formée progressivement.
Quoiqu’il en soit M. J. présente une CIA iatrogéne, secondaire a un

remplacement mitral pour un RM rhumatismal, avec une HTAP actuelle, limitant le

shunt gauche-droit.
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2° partie :
le syndrome de Lutembacher,
revue de la littérature
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1. Définition

Classiquement, le syndrome de Lutembacher est défini comme [’association
d’un shunt gauche-droit inter-auriculaire et d’une sténose mitrale. En régle générale, le
shunt est lié a une CIA congénitale de type ostium secondum, et la sténose mitrale est

le plus souvent d’origine rhumatismale.

Cette définition a subi en fait plusieurs modifications aprés sa premicre

description notamment a propos de I’étiologie de la CIA et du RM.

L’origine congénitale des CIA était exclusive avant 1’apparition de CIA
iatrogénes. L’avénement des techniques percutanées de valvuloplasties mitrales ont
augmenté la fréquence des petits shunts résiduels inter-auriculaires apres perforation
transeptale lors de ces interventions. Les CIA acquises d’origine iatrogéne sont

maintenant plus fréquentes que les CIA congénitales.

Les sténoses mitrales congénitales, elles, se sont révélées comme
exceptionnelles, et I’origine rhumatismale reste la cause du RM dans la majorité des
cas.

Certains auteurs ont proposé d'élargir la définition de ce syndrome, a
I’association dune CIA et d'une atteinte valvulaire mitrale : insuffisance,
rétrécissement, et maladie mitrale. De rares cas ont par ailleurs été rapportés comme

l'association d'un RM acquis rhumatismal et un canal atrio-ventriculaire’.
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2. Historique

Le premier cas de syndrome de Lutembacher décrit dans la littérature pourrait
bien étre celui décrit dans une lettre de 1’anatomiste Johann Friedrich Meckel Senior,
envoyée de Berlin le 5 mai 1750 & Albrecht von Haller, qui résidait & Gottigen®. Par la
suite, la littérature médicale reconnaissait qu'il ne s’agissait vraisemblablement pas
d’une sténose mitrale mais d’une possible coarctation aortique, associée a une CIA

congénitale.

Ce syndrome porte le nom d’un médecin frangais, René Lutembacher, né a
Jouy-en-Josas, en 1884. Il fit ses études de médecine a Paris et sera diplomé en 1912.
Il exer¢a au centre de cardiologie de I’hdpital Saint-Antoine, dans le service du Dr
Vasquez. Il publiera de nombreux articles médicaux avec un intérét tout particulier

pour les cardiopathies valvulaires.

En 1916, il publie dans la revue les archives des maladies du cceur un article
intitulé : «de la sténose mitrale avec communication interauriculaire»’. Il décrit le cas
d’une femme de 61 ans, avec comme seul antécédent connu sept grossesses a terme.
Elle est admise dans le service du Dr Vasquez pour insuffisance cardiaque, rapidement
¢volutive. Elle décédera quelques semaines apres avec un tableau d’anasarque associé
a une cyanose. [’autopsie retrouvera une sténose mitrale qu’il considéra comme
congénitale, associée a une CIA, elle aussi considérée comme congénitale. Il explique
la cyanose par un renversement du shunt interauriculaire devenant droit-gauche, ce qui
a I’époque constituait le syndrome de Bard et Curtillet, connu de nos jours sous le nom

de syndrome d’Fisenmenger.
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3. Epidémiologie

3.1. Fréquence

L’incidence du syndrome de Lutembacher n’est pas clairement établie. Ce
syndrome est devenu rare dans les pays développés, du fait de la régression du
rhumatisme articulaire aigu. Le rétrécissement mitral est retrouvé chez environ 4% des
patients ayant un défect septal auriculaire. La sténose mitrale congénitale reste tres
rare, retrouvée dans 0,6% des cardiopathies congénitales ayant bénéficié d’une
autopsie. Quant & Dincidence des défects septaux auriculaires chez les patients

présentant une sténose mitrale, elle n’est que de 0,6-0,7%".

Dans les pays en voie de développement, le syndrome de Lutembacher reste

certainement plus important en raison de la prévalence du rhumatisme articulaire aigu.

Les CIA créées aprés cathétérisme transeptal ont augmenté la fréquence des

CIA iatrogenes.

3.2 Sexe et age

La répartition selon le sexe des CIA congénitales et du rétrécissement mitral est

identique : quatre femmes pour un homme'.
Habituellement, D’atteinte prédomine chez le sujet jeune, mais il reste possible

de la retrouver chez des patients plus agés. Le cas rapporté par Lutembacher est celui

d’une femme de 61 ans. Le plus jeune cas décrit est celui d’une enfant de trois ans’.
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4. Physiopathologie

Les effets hémodynamiques de ce syndrome sont la résultante des interactions

entre les effets de la sténose mitrale et du défect septal auriculaire.

Isolément, le rétrécissement mitral qu’il soit d’origine rhumatismal ou
beaucoup plus rarement congénital, entraine une augmentation de la pression dans
I’oreillette gauche avec dilatation de cette cavité. Progressivement et parallélement a
la sévérité du barrage mitral, 1’élévation des pressions se transmet dans les veines

pulmonaires, puis dans la petite circulation, causant les effets congestifs pulmonaires.

Dans le syndrome de Lutembacher, le défect septal entraine un détournement
plus ou moins important du flux sanguin qui passe par le défect septal, de gauche a
droite. Le shunt gauche-droit de la CIA va donc étre majoré par le barrage mitral. Le
rétrécissement mitral voit ses conséquences sur les signes congestifs s’atténuer. La
taille du défect septal et la sévérité du rétrécissement mitral vont donc déterminer la
surcharge volumétrique et hémodynamique du ventricule droit dont la compliance

bien que supérieure au ventricule gauche va étre plus ou moins rapidement limitée.

Si la sténose mitrale est serrée et la CIA large, apparaitront & plus ou moins
long terme des signes d’insuffisance ventriculaire droite. Quand les pressions
auriculaires droites augmenteront, du fait d’une vascularite pulmonaire lide &
I’hyperdébit pulmonaire, le shunt gauche-droit s'atténuera et pourra méme s’inverser si
la pression auriculaire droite est supérieure a celle de [oreillette gauche, avec
apparition d’un syndrome d’Eisenmenger avec cyanose, qui reste fort heureusement

exceptionnel.
Les CIA congénitales initialement décrites avaient une taille assez large

permettant cette voie d’issue au sang bloqué par le barrage mitral, mais il apparait que

les CIA iatrogénes n’ont pas de conséquences significatives hémodynamiques.
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En résumé, les conséquences hémodynamiques du rétrécissement mitral sur les
pressions auriculaires gauches et la petite circulation sont donc atténuées par la CIA,
qui fait office de soupape de sécurité en amont du rétrécissement mitral. Par contre, les

effets de la CIA sont aggravés par le barrage mitral.

5. Clinique

5.1. Circonstances de découverte

Les patients atteints de syndrome de Lutembacher peuvent rester pauci ou
asymptomatiques pendant de nombreuses années. Les symptomes révélateurs
dépendent de la taille du défect septal et dans la moindre mesure de la sévérité du
rétrécissement mitral. En effet, si la CIA est de petite taille et le rétrécissement mitral
serré, les signes congestifs pulmonaires apparaitront au premier plan. A ’inverse, si la
CIA est large et le rétrécissement mitral peu ou pas serré, les signes d’insuffisance

cardiaque droite seront prédominants.

Enfin, il est a signaler d'exceptionnelles formes familiales®.

5.2. Signes fonctionnels

Les patients atteints du syndrome de Lutembacher peuvent présenter :
> des palpitations
> des signes d’insuffisance ventriculaire droite : asthénie, dyspnée, cedémes des
membres inférieurs, ascite, hépatalgie.
» des signes pulmonaires de sténose mitrale : dyspnée, OAP, hémoptysies (si la

CIA est petite).
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5.3. Examen physique

Les pouls artériels périphériques sont d’amplitude diminuée, avec rythme
régulier ou irrégulier. Au niveau jugulaire, on retrouve une turgescence des veines
méme sans signes d’insuffisance cardiaque, et parfois sensation de ressaut en cas de
rythme sinusal. Ce signe est plus li¢ a I"augmentation des pressions ventriculaires

droites.

Palpation précordiale :

- vibration parasternale gauche du fait de Phyperpulsatilité transmise du ventricule
droit aux artéres pulmonaires.

- choc de pointe diminué

- une vibration du claquement d’ouverture mitrale peut étre pergue

- un frémissement diastolique a la pointe, plus rarement.

Auscultation cardiaque :

> La classique triade de Durozier (roulement diastolique, claquement
d’ouverture de la mitrale et éclat de B1) reste inconstant du fait de
I’atténuation du barrage mitral par la CIA.

» Dédoublement de B2

> B3 et B4 peuvent étre parfois pergus avec une intensité plus forte en
inspiration.

> Souffle de régurgitation tricuspidienne, augmentée a I’inspiration.

» Souffle systolique au foyer pulmonaire d’hyperdébit pulmonaire.

> Roulement diastolique tricuspidien au foyer xyphoidien, par hyperdébit.

» Souffle continu systolo-diastolique au foyer xyphoidien et parasternal droit.
Ce signe était considéré comme essentiel au diagnostic avant l'avénement de

I’échographie®.

Le reste de I’examen clinique recherchera des signes d’insuffisance cardiaque

droite : ascite, hépatomégalie, cedemes.
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5.4. Radiographie pulmonaire

Elle peut mettre en évidence des signes combinés ou dissociés de chaque
atteinte, ceux de la CIA et ceux du RM en fonction de leur sévérité et de I’interaction

de chacune d’elle :

» Signes de surcharge pulmonaire diis au shunt gauche-droit

» Arc moyen gauche saillant et artéres pulmonaires volumineuses
» Hypertrophie ventriculaire droite avec pointe surélevée

» Calcifications mitrales plus tardives

» Signes congestifs pulmonaires en cas de petite CIA et RM serré.

5.5. ECG

Le rythme est sinusal ou en arythmie compléte par fibrillation auriculaire le

plus souvent.

L’auriculogramme (onde P) montre une onde P de durée allongée et ample,
parfois bifide en DII, avec une forte négativité en V1, témoignant d’une hypertrophie
bi-auriculaire. [’onde P peut étre allongée en DII, d’aspect bifide témoignant d’une

hypertrophie isolée auriculaire gauche en cas de RM serré avec petite CIA.

L’axe des QRS est dévié a droite avec bloc de branche droit complet ou

incomplet ou signes d’hypertrophie ventriculaire droite.
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5.6. Echocardiographie-doppler transthoracique et
transoesophagienne

Ils constituent des examens indispensables au diagnostic, permettant de mettre

en évidence

» une dilatation de I’oreillette gauche.

> une dilatation de I’oreillette droite et du ventricule droit.
» une dilatation des artéres pulmonaires.

» un défaut septal auriculaire.

> une sténose valvulaire mitrale.

Le doppler couleur confirme la présence et I’importance du shunt gauche-droit
au travers de la CIA. Il met en évidence la sténose mitrale et une éventuelle fuite
associée, une insuffisance tricuspide et permet d’évaluer la pression arterielle
pulmonaire®.

Dans le syndrome de Lutembacher, I’évaluation de la surface mitrale doit se
faire par planimétrie ou par la méthode d’équation de continuité au Doppler continu.
Son évaluation par le temps de demi-pression au Doppler est en effet inappropriée®?.
Le gradient transmitral surestime le degré de sténose, ce qui explique la non

corrélation du gradient de demi-pression avec la surface valvulaire mitrale.
L’échographie transoesophagienne permet de préciser les dimensions exactes de

la CIA, et d’identifier un éventuel FOP, de préciser I’atteinte valvulaire et sous-

valvulaire mitrale.
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6. Diagnostic différentiel

Il s’agit de la communication interauriculaire isolée, du rétrécissement mitral
isolé, du foramen ovale perméable, et des autres étiologies des shunts gauche-droit

( retour veineux pulmonaire anormal partiel, persistance du canal artériel).

7. Evolution, pronostic

Les données de la littérature sont pauvres. L’évolution naturelle est variable et
dépend de la taille de la CIA et de la sévérité du rétrécissement mitral®. Le pronostic
est plus grave que celui de chacune des anomalies prise isolément’®. En cas de
syndrome de Lutembacher acquis aprés valvuloplastie mitrale transeptale, 1’évolution
est lente avec souvent des patients pauci ou asymptomatiques et le pronostic reste

habituellement satisfaisant.

8. Formes cliniques

e La forme classique est I’association d’un RM d’origine rhumatismale et d’une
CIA congénitale.

e La forme iatrogéne du syndrome de Lutembacher est apparue a partir des
années 1980. De petites CIA avec shunt gauche-droit modéré, peuvent apparaitre apres
valvuloplastie mitrale utilisant la voie transeptale. L’utilisation de I’échocardiographie
transoesophagienne doppler reste la technique de choix pour leur détection®’. Ces
défects tendent a diminuer mais certains patients gardent des shunts persistants. Les

conséquences cliniques restent limitées.
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9. Traitement

Avant de décrire le traitement du syndrome de Lutembacher, il nous semble

judicieux de présenter le traitement du rétrécissement mitral isolé et de la CIA isolée.

9.1. Rappel : traitement du rétrécissement mitral

La dilatation percutanée par ballonnet a radicalement transformé le traitement

du RM.

9.1, 1. Commissurotomie mitrale percutgnée

> Techniques

En 1982, Inoue et al. réalisent la premi€re commissurotomie par voie
percutanée'. Cette technique, donnant des résultats satisfaisants, est devenue

rapidement la technique la plus utilisée dans le monde.

La valvuloplastie mitrale percutanée au ballon est réalisée sous anesthésie
locale, elle ne nécessite pas 1’ouverture du thorax. La veine femorale est cathétérisée,
et ’abord de la valve mitrale se fait apres cathétérisation transeptale. C’est la premicre
étape de la procédure et la plus importante'. En cas d’impossibilité ou de contre-
indication de la voie transeptale, il est possible d’avoir recours & une voie artérielle

rétrograde”.
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Plusieurs techniques de dilatation existent :

« la technique d’Inoue (Fig 4) :
Elle utilise un ballon du nom de son concepteur, le ballon d’Inoue, ballon original de
manipulation aisée et sre lorsque la technique est maitrisée. Les données disponibles,
comparant la technique d’Inoue et celle du double-ballon, montrent que le ballon
d’Inoue rend la procédure plus facile et efficace. Cette technique est la plus utilisée.
Elle donne de bons résultats immédiats, dans 80 a 90% des cas, en fonction de la

forme anatomique du rétrécissement mitral' et a long terme.

« la commissurotomie au double-ballon ( Fig 5) :
Cette technique n’est plus utilisée. Son inconvénient réside dans le risque de

perforation du ventricule gauche par le guide du ballon.

la commissurotomie par commissurotome métallique (Fig 6):
D’introduction récente, elle utilise un dilatateur du type de ceux utilisés en chirurgie
pour les commissurotomies mitrales a ceceur fermé. L'expérience acquise concerne plus
de 1000 procédures'>'®. Son efficacité semble comparable a la commissurotomie au
ballon, mais le risque de perforation et d’hémopéricarde plus important. De plus, cette
technique reste opérateur dépendant et moins aisée que la technique d’Inoue. Son
avantage reste son colt moins élevé. Il est certainement souhaitable d’avoir des
données plus vastes sur cette méthode et réaliser des études comparatives

randomisées.
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Commissurotome
Metallique Percutane

A

4z : )

Figif;'e 5. Double Ballon

Figure 6. Commissurotome
métallique percutané

> Indications

La valvuloplastie percutanée permet a 1’aide du ballon de dilatation introduit
par voie veineuse fémorale la réalisation d’une véritable commissurotomie aprés
cathétérisme trans-septal. Cette technique nécessite toutefois des valves souples, un
appareil sous-valvulaire peu remanié, 1’absence de thrombus auriculaire gauche et
I’absence de fuite mitrale importante associée. Une évaluation avant intervention est

donc préconisée, utilisant des scores, tel que celui de Wilkins'”.
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> Complications

Les complications sont rares'®?’, Il s’agit surtout d’embolies systémiques dans
0,1% des cas (intérét d’un examen ETO préalable), embolies gazeuses trés rares,
hémopéricarde (de 0,5% a 12%), arythmies (1%), complications locales (1%) et
insuffisance mitrale significative, par déchirure valvulaire dans 2 & 5% des cas. Le
recours a une chirurgie urgente pour une complication reste exceptionnel, moins de
1% des cas.

Il est a signaler la possibilité de thromboses veineuses profondes associées ou
non a une projection embolique pulmonaire, suite au cathétérisme de la veine
fémorale. La mortalité de cette procédure est de I’ordre de 0% a 3%.

En ce qui concerne les communications interauriculaires secondaires a la
cathétérisation septale, elle sont détectées dans moins de 10% des cas en oxymétrie et
plus de 60% des cas par doppler couleur. Elle est le plus souvent résolutive en moins
d’un an dans 70% des cas, et le plus souvent le shunt gauche- droit résiduel demeure

modeste sans conséquences hémodynamiques.

>  Résultats

- Les résultats immédiats de la commissurotomie mitrale percutanée sont évalucs
essenticllement par 1’échocardiographie, réalisée immédiatement apres la procédure et
tout au long du suivi®'. La planimétrie, quand elle est possible, permet de mettre en
évidence un gain de la surface valvulaire mitrale pouvant atteindre en moyenne 2 cm?,
La pression auriculaire gauche et ’hypertension artérielle pulmonaire chutent au repos
ainsi qu’a I’effort. Les complications sont d’abord liées & une courbe d’apprentissage
de I’opérateur™™,

Les facteurs prédictifs du résultat sont 1’adge, l’anatomie valvulaire, les
antécédents de commissurotomie chirurgicale et le gain initial post-

commissurotomie??’,
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- Les résultats a long terme.

Le recul de la valvuloplastie permet d’avoir des données sur un suivi de plus de

15 ans?’%,

Quand le résultat immédiat est insatisfaisant, notamment en cas de régurgitation
mitrale secondaire sévere, le pronostic reste médiocre. Le recours dans ce cas a la
chirurgie est le plus souvent nécessaire, quelques mois aprés la valvuloplastie. La
chirurgie peut &tre repoussée si la tolérance clinique le permet. Quoiqu’il en soit, si le
résultat obtenu aprés valvuloplastie est limite, une surveillance étroite du patient

s’impose afin de décider le moment opportun d’une réintervention.

A Dinverse, si le résultat immédiat est satisfaisant, la survie a 5 ans est
supérieure a 95%. Le principal écueil est alors li¢ au développement d’une resténose
mitrale, qui souvent reste tardive. Elle est de ’ordre de 40% a 7 ans®. Une nouvelle
valvuloplastie peut étre a nouveau proposée, si le patient redevient symptomatique. A
ce jour, il n’existe que quelques séries limitées concernant des patients ayant subis des
valvuloplasties a répétition. Elles indiquent un résultat d’autant plus satisfaisant que la
resténose est tardive, en fonction bien évidemment de I’anatomie valvulaire®®. La
répétition des valvuloplasties mitrales reste la seule solution chez les patients

présentant une contre-indication & une chirurgie®'.

En ce qui concerne les fuites mitrales modérées et les shunts interauriculaires
secondaires a la valvuloplastie, ils restent stables dans le temps et tendent le plus

souvent a régresser.

Les facteurs prédictifs d’un résultat a long terme de la valvuloplastie sont
multifactoriels : variables cliniques (4ge), anatomie valvulaire, stade fonctionnel du
rétrécissement mitral avant intervention, fibrillation auriculaire, insuffisance tricuspide

sévére, cardiomégalie, et hypertension artérielle pulmonaire®.
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9.1.2. Chirurgie mitrale

9.1.2.1. Commissurotomie mitrale a coeur fermé

Cette technique chirurgicale fut réalisée pour la premiére fois en 1948 par
Bailey*. Ses indications se sont progressivement précisées : sténose mitrale serree,
pure, non calcifiée, en rythme sinusal, sans grosse oreillette gauche et thrombose

intracavitaire, sans altération notable de I’appareil valvulaire et sous-valvulaire.

Elle est réalisée par thoracotomie gauche, en réalisant une dilatation mitrale par
un dilatateur, geste simple mais a I’aveugle et que seuls les opérateurs de la premiére
génération de chirurgiens cardiaques savent encore réaliser. Elle est parfois
incompléte, la commissure postérieure ne pouvant parfois &tre libérée.
La mortalité est inférieure a 1%. Cette technique, abandonnée en France a I’heure
actuelle, reste cependant encore pratiquée dans nombre de pays en voie de

développement.

9.1.2.2. Commissurotomie mitrale a cceur ouvert

Réalisée sous circulation extra-corporelle, elle est associée a une plastie mitrale,
permettant ainsi de conserver appareil mitral. C'est l'intervention chirurgicale de

référence, elle évite les inconvénients du remplacement valvulaire.

Elle reste indiquée en présence de formes anatomiques se prétant mal a la
commissurotomie percutanée. Elle permet 1’ouverture des commissures sous controle
de la vue et la vérification de I'étanchéité de la valve. Les résultats a long terme sont

satisfaisants.

59



9.1.2.3. Remplacement valvulaire mitral

» Technique

L’intervention est réalisée sous circulation extra-corporelle, avec voie d’abord
sternale (sternotomie), ou plus récemment mini-thoracotomie, et consiste a une
résection totale de I’appareil valvulaire mitral, puis mise en place d’une prothése
valvulaire®. Différents types de prothéses peuvent étre implantées : valve mécanique,

bioprothése ou homogreffe.

Le remplacement valvulaire est souvent associé¢ a une annuloplastie tricuspide
en cas d’insuffisance tricuspide significative fonctionnelle, ou correction d’une autre

atteinte associée.

Le choix du type de prothése dépendra, aprés discussion médico-chirurgicale,
de I’age, de I’existence d’une fibrillation auriculaire, de la possibilit¢ d’un traitement

35,36

anticoagulant au long cours®™, d’une surveillance adéquate, et de la nécessité

éventuelle d’un double remplacement.

> Indications

L’indication du remplacement valvulaire mitral est représentée par
I’impossibilité de réaliser une intervention conservatrice : valves trés remani€es,
calcifiées, avec altération de ’appareil sous-valvulaire, ainsi qu’une maladie mitrale

évoluée.

> Résultats

La mortalité opératoire est de I’ordre de 5 & 10%", ceci étant modulé par les
conditions pré-opératoires : dilatation de I’oreillette gauche, thrombose intracavitaire,

bas débit, fonction ventriculaire gauche.
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Quelle que soit I’intervention effectuée, les opérés doivent accepter un controle
cardiologique régulier, au moins annuel, avec échocardiogramme afin de dépister

’apparition d’un éventuel dysfonctionnement de prothése, ou autre complication.

9.2. Rappel : traitement de la communication interauriculaire

9.2.1. Fermeture chirurgicale

Réalisée sous circulation extracorporelle, elle consiste, aprés ouverture de
Poreillette droite, a fermer le défaut septal par un patch synthétique ou en péricarde
autologue. Plus récemment, la chirurgie minimalement invasive assistée par ordinateur
est également en expérimentation dans la fermeture des CIA*,

On réalise en méme temps la cure d’un éventuel retour veineux pulmonaire
anormal partiel associé. Les résultats de cette chirurgie sont excellents, avec un taux
extrémement faible de shunts résiduels et une mortalité quasi nulle. Deux voies
d’abord sont classiquement adoptées : la sternotomie médiane verticale et la
thoracotomie antérolatérale droite dans le sillon sous-mammaire, chez les jeunes filles,
dans un but esthétique. Récemment, C. Planché a I’hdpital Marie-Lannelongue, a mis
au point la fermeture des CIA par thoracotomie postérolatérale droite, cette voie
d’abord offrant un avantage esthétique encore supérieur puisque la cicatrice n’est pas
visible par I’enfant lorsqu’il se regarde dans une glace®*. Cette voie d’abord, sire et
efficace, est possible chez de trés jeunes enfants, et jusqu’a 1’dge de la puberté. Les
résultats sont identiques & ceux obtenus par les voies d’abord classiques, sans

majoration ni du risque opératoire ni des complications postopératoires.

9.2.2. Fermeture par voie percutanée

La fermeture par cathétérisme fait intervenir 1’échocardiographie et le guidage
radioscopique pour déterminer la taille et ’emplacement du trou et pour mettre en

place le dispositif d’occlusion. L’échographie intracardiaque sous anesthésie locale
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remplace de plus en plus I’échographie transoesophagienne, celle-ci nécessitant une
anesthésie générale.

Chez I’enfant, I’anesthésie générale est toujours indiquée pour éviter tout
mouvement a la pose du dispositif. Les obturateurs sont une structure en métal
recouverte de tissu ou tissée de polyester. Le dispositif replié, il est introduit par un
cathéter et se déploie pour fermer la CIA. Les petits shunts résiduels qui persistent a la
suite de la procédure se ferment souvent au fil du temps lorsque le tissu endothélial
recouvre le dispositif. Habituellement, le patient est soumis & une anticoagulothérapie,
par aspirine, pendant six mois a la suite de la procédure.

Depuis plus de vingt ans, sont apparus plusieurs types de prothéses de
fermeture percutanée des CIA : double ombrelle ou Clamshell de Bard", prothése
boutonnée de Sideris**, prothése ASDOS, prothése DAS Angel Wings (CardioSeal).
Trés vite, des complications sont apparues **:

- embolisation (Clamshell)

- perforation de la paroi de Poreillette gauche (ASDOS), de 1’aorte (Angel Wings), ou
perforation de la mitrale (Sideris)

- fractures des bras métalliques de la prothése (Clamshell)

- embolies systémiques a distance (Sideris)

- shunts résiduels.

Dés sa premiére utilisation en 1997, la prothése d’Amplazter (fig.7) (AGA
Medical Corporation) a supplanté les autres. Aux Etats-Unis, la Food and Drug
Administration (FDA) a accordé¢ en 2001 son autorisation préalable a la mise en
marché. Elle présente de nombreux avantages : facilité d’emploi, faible taux de shunts
résiduels, et peu de complications grice a sa forme circulaire et non contondante**,
Cette prothése est autocentrante et autoexpansible. On estime maintenant qu’environ
80% des CIA de type ostium secondum seraient fermables par prothése d’ Amplatzer™.
Ce chiffre ne concerne néanmoins que les adolescents et les adultes. Chez les enfants,
la CIA est souvent trés large et il faut tenir compte de la taille du septum

interauriculaire, le risque d’obstruction des structures de voisinage (VCI, sinus

coronaire, veines pulmonaires) limitant fortement les indications.
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Figure 7. Prothésed’
Amplatzer

A part, il faut souligner I’importance de la fermeture percutanée dans les FOP
de I’adulte shuntant en droite-gauche, le plus souvent aprés pneumonectomie.

Actuellement, la prothése d’ Amplatzer est devenue la méthode de choix pour la
fermeture des CIA de type ostium secundum de ’adolescent et de 1’adulte, réduisant le

cofit, I’hospitalisation, la douleur et les conséquences esthétiques propres a la chirurgie

cardiaque, avec un taux de succes identique et un taux de complications trés faible.

9.3. Traitement du syndrome de Lutembacher

9.3.1. Traitement chirugical

Traditionnellement, le traitement est chirurgical, relevant d’un remplacement
valvulaire mitral associé a une fermeture du défect septal®"**. Cette chirurgie a été
longtemps pratiquée jusqu’a I’avénement des techniques percutanées dans les années

1990.
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9.3.2. Correction totale percutanée du syndrome de Lutembacher

En 1992, Ruiz et al.” décrivent le cas d’une femme de 43 ans présentant un
syndrome de Lutembacher et une sténose aortique avec HTAP importante. Le risque
d’un traitement chirurgical était trés élevé. Cette patiente a bénéficié d’une fermeture
percutanée de sa CIA par une ombrelle de type Lock clamshell, et d’une valvuloplastie
mitrale et aortique. La chirurgie avait été prévue dans un deuxieme temps. Elle
décédera, malheureusement, huit semaines plus tard, avant qu’une intervention
chirurgicale soit réalisée. Cette observation est la premicre tentative de traitement

percutané du syndrome de Lutembacher dans la littérature médicale.

En 1999, Joseph et al.”* rapportent le cas d’un homme de 23 ans, présentant un
syndrome de Lutembacher chez lequel la dilatation mitrale a été réalisée par un simple
ballon portant le nom de [’auteur (Joseph Mitral balloon catheter, Numed, Ontario,
Canada). La fermeture du défect septal est réalisée par un Amplatzer. La technique est
beaucoup plus simple et les résultats, a court et long termes, excellents. Il s’agit du

premier traitement réussi de ce syndrome.

En 2000, Chau et al. rapportent également le cas d’un homme porteur d’un

syndrome de Lutembacher traité par voie percutanée avec succes’ .

D’autres cas, par la suite, ont ét€¢ rapportés, utilisant un ballon d’Inoue et un
Amplatzer pour la CIA*®, Ces interventions nécessitent une simple anesthésie locale
et sont guidées par échocardiographie. Il apparait que cette technique présente de
multiples avantages : elle évite les complications de la chirurgie cardiaque, un délai
d’hospitalisation raccourci, et un colit moindre. Ces éléments sont a prendre en
compte, puisque cette pathologie est présente dans les pays en voie de développement.
De plus, si une resténose devait apparaitre, une nouvelle valvuloplastie mitrale peut

étre proposée par voie rétrograde.
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9.3.3. Correction mitrale percutanée isolée dans le syndrome de Lutembacher

La dilatation mitrale percutanée est une alternative thérapeutique si le
rétrécissement mitral est serré et que 1’état anatomique valvulaire est favorable, sans
fermeture du défect septal.

Une autre observation rapportée par Olivares-Reyes A* en 2005 rapporte le cas
d’une femme afro-américaine de 65 ans présentant un syndrome de Lutembacher avec
un RM serré (0,9 cm2), une petite CIA entrainant un shunt gauche-droit modéré
(Qp/Qs=1,3), sans HTAP. Elle a bénéficié¢ d’un seul remplacement valvulaire mitral
par une prothése mécanique St Jude. Apres correction du barrage mitral, le shunt a
travers la CIA a diminué de fagon significative, rendant la fermeture de la CIA non
nécessaire. A long terme, les résultats se confirment, la patiente est asymptomatique a

15 mois de I’intervention.

Un article publié en mai 2006, sur une petite série de 4 patientes prises en
charge au CHU de Rabat Salé, 4 Rabat, au Maroc nous conforte dans celle idée™.
Quatre patientes atteintes d’un syndrome de Lutembacher, avec un rétrécissement
mitral, associé a une CIA congénitale, ont étés traitées par simple commissurotomie
mitrale percutanée sans fermeture du défect septal inter-auriculaire. Elles étaient en
insuffisance cardiaque droite évolutive et présentaient une dyspnée stade 1II a IV de la
NYHA. La procédure s’est déroulée avec succes pour ces quatre patientes avec une
surface mitrale qui passe en moyenne de 0,87 & 1,97 cm?, une pression de I’oreillette
gauche qui diminue de 28,2 a 12,7 mmHg et un gradient transmitral de 15,5 a 3,9
mmHg. On constate par ailleurs une nette amélioration fonctionnelle puisque au cours
du suivi moyen de 55 mois, ces patientes sont restées peu symptomatiques sous
traitement médical. La dilatation percutanée représente une alternative thérapeutique si
le RM est serré et que 1’état anatomique valvulaire est favorable. Comme le souligne
les auteurs, la raison essentielle de ne pas fermer la CIA est son colt élevé. Cette
observation est marocaine et dans ce contexte, la technique classique par
commissurotomie par ballon d’Inoue associée a la fermeture percutande de la CIA par

Amplatzer a contribué grandement au choix de la procédure.
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3° partie :
Discussion
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1. A propos du cas clinique

1.1. Le suivi médical

1.1.1. Dossier médical

Dans le cas de M. J.,, il y a eu un retard de diagnostic étiologique de son
insuffisance cardiaque droite de prés de trois ans. Nous pensions & un authentique
syndrome de Lutembacher, et on découvre qu’il s’agissait d’un simple rétrécissement
mitral opéré avec une CIA iatrogene, post chirurgicale, associée a une HTAP. Cette
errance diagnostique, comme nous |’avons précédemment expliqué, était liée
essentiellement & la difficulté d’avoir accés au dossier médical antérieur. Fort
heureusement, les conséquences thérapeutiques n’ont pas ét€ importantes, en raison de
I’attitude thérapeutique que nous avions adoptée, c’est & dire celle d’un traitement
symptomatique de son insuffisance cardiaque droite et de son HTAP. Le statut

hémodynamique du patient ne permettait guere d’autres choix.

Tout d’abord, nous ignorons s’il y a eu une correspondance entre les différents
médecins ayant pris en charge M. J. Ce que I’on déduit de nos longues démarches
administratives et téléphoniques, est I’importance de la qualité du dossier médical. Le
code de déontologie constate que la tenue d’un dossier médical représente un gage de
qualité de I’exercice professionnel®'. Il précise dans son article 45 que « le médecin
doit tenir pour chaque patient une fiche d’observation qui lui est personnelle, cette
fiche est confidentielle et comporte des éléments actualisés, nécessaires aux décisions
diagnostiques et thérapeutiques. Dans tous les cas, ces documents sont conservés sous
la responsabilité du médecin. »

Il précise que ce dossier doit permettre la transmission a un autre médecin des
informations recueillies par le premier et qui concourent a la bonne prise en charge du
patient.

« Tout médecin doit, a la demande du patient ou avec son consentement,
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transmettre aux médecins qui participent a sa prise en charge ou a ceux qu'il entend
consulter, les informations et documents utiles a la continuité des soins. 1l en va de

méme lorsque le patient porte son choix sur un autre médecin traitant ».

1.1.2. Parcours médical

Aujourd’hui, le nouveau « parcours de soins coordonnés »*, en place depuis le
ler juillet 2004 permettrait d’éviter ce type de situation que nous avons rencontré avec
M. J. Le principe est d’obliger les assurés sociaux a choisir un « médecin traitant »,
qui sera le « référent » pour le patient. Il est chargé d’organiser le parcours de soins.
Certains spécialistes demeurent néanmoins accessibles, sans majoration, sans passer
par le médecin traitant : les gynécologues, ophtalmologistes, dentistes, pédiatres et
psychiatres. Le parcours de soins coordonnés repose sur le choix d’un médecin traitant
et sur la constitution d’un dossier médical personnalisé. Il doit permettre au médecin
traitant et éventuellement aux spécialistes de connaitre tout le « parcours santé » du
patient. La nécessité de soins répétés est la situation dans laquelle le médecin
correspondant demande 1’avis de plusieurs spécialistes pour le traitement de la méme
pathologie. Ces différentes consultations sont programmeées par le « plan de soins ».
Celui-ci est déterminé par le médecin traitant, en collaboration avec le médecin
correspondant. Pour les personnes atteintes d’affections longue durée, un protocole de
soins est établi, ce qui permet aux patients d'accéder aux médecins spécialistes sans

avoir a passer, a chaque fois, par le médecin traitant.

1.1.3. Archivage médical

Selon I’article 45 du code de déontologie médicale®, le dossier médical doit
étre archivé : « ..Dans tous les cas, ces documents sont conserves sous la
responsabilité du médecin... ». L’article 96 stipule : « sous réserve des dispositions
applicables aux établissements de santé, les dossiers médicaux sont conservés sous la

responsabilité du médecin qui les a établis. »
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La durée d’archivage est variable dans le cadre de la thérapeutique et de la
recherche. En mati¢re judiciaire, il est de trente ans. Mais il existe un probléme
concernant les droits du patient : aucun délai n’a été défini, ni dans la loi, ni dans les
discussions parlementaires et sénatoriales. Elles ont concerné le délai pour accéder aux
informations mais aucune limitation dans le temps n’a été fixée. Concernant les
hopitaux et cliniques, les durées d’archivage sont régis par le réglement de 1968
(arrété interministériel du 11 mars 1968) qui précise :

- indéfiniment en cas d’affection de nature héréditaire ou pouvant avoir un effet
traumatisant ou pathologique sur la descendance (génétique)

- soixante dix ans pour les dossiers neurologiques, pédiatriques, stomatologiques, et
pour les affections chroniques

- vingt ans pour les autres dossiers dont le dossier médical «de basey.

Le décret du 31 mars 1992% définit le contenu du dossier médical des patients
accueillis dans les établissements de santé publiques ou privés et définit les régles de
conservation selon le statut de 1’établissement (public, privé participant au service

public hospitalier, privé ne participant pas au service public hospitalier).

Dans notre cas, nous avons pu nous procurer relativement rapidement le
compte-rendu opératoire, deés lors que nous avions identifié 1’établissement et
’opérateur, ainsi que I’année de I’intervention chirurgicale. Pourquoi, alors, n’existait-
il pas de trace d’autres documents, comme la correspondance médicale qui
accompagne habituellement les comptes-rendus opératoires, précisant les suites
immédiates post-opératoires? Existait-il un probléme d’archivage incomplet ou peut-
étre, tout simplement, une absence de correspondance? Il en est de méme du dossier
médical tenu par son cardiologue traitant de 1’époque, puisqu’a nos jours il reste

inaccessible.

En cas de cessation d’exercice professionnel, sans reprise par un successeur, cas
du premier médecin traitant de M. J., I’article 45 du code de déontologie®' précise que

c’est au conseil départemental de I’ordre d’assurer la transmission des documents
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demandés par les patients dans les mémes conditions que le successeur, et de confier
le fichier restant aux archives départementales ou a 1’établissement de santé public le

plus proche.

1.1.4. Suivi du patient opéré d’une chirurgie cardiaque valvulaire

6566 européennes®’ et nord-

Comme le précisent les recommandations, nationales
américaine® une sorte de «carte d’identité» initiale doit étre documentée pour chaque
patient ayant bénéficié de ce type d’intervention.

Dans le centre médico-chirurgical ou I’intervention se déroule, le patient doit
bénéficier d’une détermination la plus précise possible du profil de sa prothése par
¢chocardiographie-doppler transthoracique systématiquement avant sa sortie. Pour
certains auteurs, elle doit é&tre couplée systématiquement & la voie trans-

oesophagienne®. Une premiére référence documentée sera donc constituée.

Le Collége National des Enseignants de Cardiologie insiste sur le suivi post-
opératoire”. Tout d’abord, la fréquence de surveillance est bien codifiée :
le patient doit étre vu une fois par mois par son médecin traitant, afin de vérifier 1’état
clinique et I’équilibre du traitement anticoagulant par les anti-vitamines K (AVK).

Le patient sera examiné par le cardiologue au 2°™ ou 3°™ mois post-opératoire
pour la réalisation de 1’échocardiographie-doppler qui servira de référence. Ensuite, il
sera vu par le cardiologue 1 & 2 fois par an, la réalisation de 1’échocardiographie-
doppler est alors toujours souhaitable.

I1 est également souhaitable que le porteur de prothése soit muni d’un carnet de
surveillance, dans lequel sont indiqués, le(s) type(s) de protheése(s) implantée(s), le
niveau d’anticoagulation souhaité et les caractéristiques de la valve a
I’échocardiographie-doppler de référence (cf : carte de porteur de prothése valvulaire).

Le patient doit étre en permanence porteur de sa carte de groupe sanguin en cas

d’accident hémorragique aigu.
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Dans le cas de M. J., nous ignorons s’il y a eu effectivement ce type de suivi.
On ne lui retrouve aucune tragabilité, ni échocardiographie post-opératoire. Seul un

compte rendu trés succinct est retrouvé avec bien des difficultés!

1.2. Hypothéses diagnostiques a postériori

Pour établir le diagnostic étiologique, nous ne possédons, aprés 3ans de
recherche, que deux informations : le compte-rendu opératoire et le compte-rendu

d’une échocardiographie, réalisée quatorze ans apres la chirurgie.

Nous savons donc que M. J. a été opéré effectivement d’un rétrécissement
mitral rhumatismal en 1989 et qu’il ne présentait pas de CIA associée pré-opératoire.
La CIA que nous avons découvert en 2005 est le plus vraisemblablement d’origine
iatrogéne, du fait d’un possible «lachage» des sutures de I’atriotomie septale
consécutive a la chirurgie. Se pose donc la question de la date a laquelle ce lachage a
pu survenir pour expliquer son statut hémodynamique actuel, marqué par une HTAP

majeure.

> Date d’apparition de la CIA

Pour synthétiser notre réflexion, en fonction du statut hémodynamique de
départ, dont on posséde des informations parcellaires (uniquement un compte-rendu
opératoire), du statut intermédiaire (compte-rendu échocardiographique quatorze ans
apres chirurgie) et du statut final (état actuel avec le suivi médical jusqu’a ce jour), on

déduit qu’il existe trois hypothéses possibles évolutives.
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o CIA formée dés la phase post-opératoire immédiate :

M. J. présente outre une désunion sternale, un lachage de suture de son
atriotomie septale, formant ainsi une CIA. La pression artérielle pulmoniare (PAP) est
alors supposée subnormale puisqu’il a bénéficié d’une chirurgie de remplacement
mitral, et qu’une échocardiographie ultérieure, réalisée 14 ans plus tard, objective une
valeur de 45 mmHg. Cette CIA serait vraisemblablement passée inapercue a cette
¢chocardiographie. Il n’y a plus de barrage mitral puisque le RM a été corrigé.

L’évolution clinique et hémodynamique serait donc identique a celle d’une CIA
congénitale, vieillie, avec shunt gauche-droit important au départ, constitution d’une
vascularite pulmonaire, apparition d’'une HTAP de plus en plus importante,
diminution du shunt gauche-droit, statut actuel du patient. Le risque ultérieur est celui
d’une annulation et enfin inversion du shunt, devenant droit-gauche, avec apparition
d’une cyanose et constitution d’un véritable syndrome d’Eisenmenger. L’évolution

aura alors été longue. Le risque du syndrome d’Eisenmenger serait retardé.

e CIA formée 14 ans aprés la chirurgie

L’hypothese que la CIA n’existait pas lors de I’échographie de 2003 peut étre
discutée. Elle serait apparue apres cet examen. Il n’existait pas d’HTAP fixée et on
retrouvait la dilatation bi-auriculaire décrite en per-opératoire.

Dans ce cas, I’évolution aurait été rapide, puisqu’en 3 ans I'HTAP aurait
augmenté et se serait quasiment stabilisée, c’est a dire fixée, en passant de 45 a 85 mm
Hg, avec apparition de signes d’insuffisance cardiaque droite 3 ans apres.

Cela suggere un débit tres important a travers cette CIA, occasionnant le statut
actuel, aprés une phase de shunt gauche-droit important, constitution d’une vascularite
pulmonaire, apparition d’une HTAP de plus en plus importante, diminution du shunt
gauche-droit, statut actuel du patient.

Le risque ultérieur est 1a aussi, celui d’une annulation et enfin inversion du
shunt, devenant droit-gauche, avec a plus ou moins long terme, apparition d’une

cyanose et constitution d’un véritable syndrome d’Eisenmenger. L’évolution aurait été
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rapide. Cette hypothese reste plausible, étant donnée la relative «latence» clinique :
pres de 16 ans. Mais elle souffre du manque d’explication physiologique, car la
cicatrisation de l’atriotomie se forme deés les premiers jours et si elle n’est pas

correctement obtenue, le lachage se produit plutot a la phase aigiie post-opératoire.

o CIA formée 19 ans apreés la chirurgie

Cette hypothése expliquerait la relative phase asymptomatique de 19 ans dans
ce cas. Elle serait liée & un trés important shunt gauche-droit au travers cette néo-CIA
et constitution rapide de I’'HTAP et on suppose dans ce cas immédiatement aprés sa
premiére admission.

L’échocardiographie trois ans plus t6t, ne la mentionne pas, ce n’est donc pas
une négligence de la part de ’opérateur. L’évolution est dans ce cas trés rapide, et le
risque de syndrome d’Eisenmenger plus pressant. Cette hypothése reste cependant la

moins vraisemblable.

On voit donc que quelque soit les hypothéses, quant a la date d’apparition du
lachage de suture, I’évolution aurait été la méme, seule la rapidité d’installation aurait
été différent. Depuis trois ans, M. J., a I’dge de 77 ans, reste relativement stable. Nous
espérons que ce statut soit maintenu le plus longtemps possible et que 1’apparition du

syndrome d’Eisenmenger soit retardée au plus tard.

> Explication de ce lachage de suture

On peut penser qu’il existe une certaine difficulté a obtenir une cicatrisation des
tissus chez M. J. En effet, la constitution d’un défaut de cicatrisation sternale, observée
dés la phase post-opératoire immédiate, entrainant une désunion sternale, et qui
semble liée & une « pseudarthrose », était-il prédicteur de la désunion de la cicatrice
d’atriotomie?

La pseudarthrose est une complication rare de la chirurgie cardiaque’', dés lors
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qu’une sternotomie médiane a eu lieu. Comme toute autre chirurgie, sa prise en charge
peut parfois nécessiter une reprise chirurgicale. Notre patient présente une désunion
sternale, inesthétique et «spectaculaire» mais qu’il juge lui-méme peu génante. Il
précise qu’il ne serait pas enclin & une nouvelle chirurgie. Est ce que dans son cas,
cette pseudarthrose était prédictive d’autres complications? La réponse serait plutot
négative vu la rareté¢ de cette complication post-opératoire, et I’absence de données

dans la littérature.

La procédure chirurgicale recommandée dans le cas de M. J. en 1989 se

résumait a un simple remplacement valvulaire mitral. La technique utilisée dans son
cas, est cohérente avec celles pratiquées a cette époque’”. D’ailleurs, cette méme
technique reste souvent utilisée par les chirurgiens cardiaques. L.a voie d’abord, c¢’est a
dire la sternotomie médiane verticale, ’abord de I’orifice mitral, d’abord par
atriotomie droite puis septale reste donc logique. Il existe bien entendu d’autres
techniques d’abord de la valve mitrale et ces techniques donnent dans 1’ensemble de
bons résultats™. La fermeture notamment de 1atriotomie septale par un surjet au fil 4/0
sur un retour gauche transvalvulaire, alors que celui de I’atriotomie droite est réalisé
par un surjet au fil 6/0, est une technique valable. Le fil 4/0 est effectivement plus

résistant’>7®,

Les structures tissulaires des oreillettes gauche et droite sont quasi identiques,

mais les pressions qui y régnent sont différentes. En cas de rétrécissement mitral, leur
structure change parallelement a la pression au sein de leur cavité avec apparition de
fibrose et remaniement inflammatoire. Cette fragilisation des tissus touche aussi bien
’oreillette droite et gauche. Dans le cas de M. J., il existe une dilatation bi-auriculaire
confirmée dans le compte rendu opératoire. On peut supposer que la pression intra-
cavitaire était importante avant correction du barrage mitral, fragilisant les tissus

auriculaire entrainant ainsi un possible lachage de suture.

Quel est le role du sens de D’atriotomie? En effet, ’atriotomie droite a été

horizontale dans le sens de la dilatation que nous constatons actuellement, c’est a dire
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longitudinal, et sa fermeture résiste jusqu’a nos jours, avec du fil chirurgical moins
puissant. Celle du septum inter-auriculaire a €té réalisée dans le sens vertical, pour un
niveau de charge quasi identique, dans le sens perpendiculaire au sens longitudinal de
la dilatation. Une force de cisaillement aurait pu étre trop importante. Pourtant, le sens
des atriotomies droite et septale restent compatibles avec la technique de I’époque’™ et
aucune désunion des sutures n’a ¢té signalée avec les différentes voies d’abord par

atriotomie de la valve mitrale™.

Le sens de I’atriotomie n’intervient donc pas dans le pronostic de cicatrisation,
seul I'état du tissu auriculaire, fragilisé par sa dilatation pré-opératoire et le niveau de
pression qui régnent au sein de ces cavités peuvent expliquer ce «lachage» de suture,

survenu vraisemblablement des la phase post-opératoire aigiie.

1.3. Possibilités thérapeutiques

La correction chirurgicale de la sténose mitrale a ¢t¢ réalisée par remplacement
valvulaire. La CIA dans son cas est acquise, avec une tolérance jugée bonne si on
suppose que son lachage de suture était précoce. Le barrage mitral étant corrigé, la
CIA peut étre longtemps bien tolérée, avant I’apparition des signes d’insuffisance
cardiaque. Le recul que I’on a ici est important. Jusqu’a présent, M. J. reste stable
sous traitement médical. Quelles autres solutions thérapeutiques pouvons-nous lui

proposer?

La correction chirurgicale pourrait étre envisagée. Mais 1’état général médiocre
avec cachexie, le probléme de cicatrisation, I"’HTAP actuelle rendent le risque
anesthésique et chirurgical important. Dans la littérature médicale, on retrouve le cas
d’un patient de 71 ans, atteint de syndrome de Lutembacher avec un tableau

d’insuffisance cardiaque et cachexie extréme opéré avec succes.

Lors du chapitre précédent, nous avons présenté le traitement percutané des
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CIA utilisant une prothése d’Amplatzer. On pourrait envisager une thérapeutique
percutanée, pour corriger la CIA de M. J. Le probléme reste la taille de ce défect qui
mesure a I’échocardiographie prés de 39 mm. Un Amplatzer est prévu pour corriger un
défaut septal au maximum de 40 mm, sous certaines conditions”’. Il existe un risque de
migration du matériel en cas d’implantation sur des oreillettes gauche et droites
ectasiques, avec des conséquences pouvant étre dramatiques, et pouvant faire courir le
risque d’une intervention chirurgicale avec tout ce que cela suppose. De plus, jusqu’a
présent, la pression de 1’oreillette gauche était limitée par le shunt gauche-droit au
travers de la CIA, lui permettant de se «décharger». Sa fermeture pourrait donc

aggraver la symptomatologie notamment respiratoire.

Enfin, M. J. avoue accepter sa qualité de vie actuelle et n’est pas enclin a un

geste interventionnel, qu’il soit chirurgical ou percutané.

2. A propos du Syndrome de Lutembacher iatrogénique

2.1. Premiéres descriptions

Comme nous [’avons décrit plus haut, initialement, le syndrome de
Lutembacher était considéré comme 1’association d’une CIA et d’un RM, tous deux
d’origine congénitale™”. En 1963, Dr. John Ross et al.* rapportent une séric de 3
patients, qui présentaient un RM acquis et qui développerent un défaut septal
auriculaire apres cathétérisation trans-septale d’une valvuloplastie mitrale. Le centre
du Dr Ross avait une expérience préalable de plus de 800 procédures de ce type. C’est
sans doute la premiere description du syndrome de Lutembacher «iatrogéney.
Jusqu’alors, les shunts interauriculaires n’étaient pas considérés comme une

complication habituelle de la cathétérisation septale.

Quelques observations, a cette époque, ont rapporté I’association d’un RM serré
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avec hypertension auriculaire gauche, et il était admis qu’un foramen ovale pouvait
subir un étirement du fait de cette hypertension, causant ainsi le shunt gauche-droit

constaté®',

Deux publications, parues en 1989 et 1990, ont permis de mettre en évidence
I’association d’un RM et d’une CIA iatrogene du fait de la valvuloplastie mitrale

percutanée nécessitant une approche trans-septale®®,

Les cas présentés dans ces différentes observations, ainsi que la multitude
d’articles et d’observations qui s’ensuivront, témoignent plus d’une combinaison d’un
RM traité par valvuloplastie et CIA secondaire, que d’un véritable syndrome de
Lutembacher. Ainsi est apparue une nouvelle entité¢ nosologique, le syndrome de

Lutembacher iatrogene.

2.2. Diagnostic

La technique de valvuloplastie et les techniques de détection des défauts
septaux sont inhomogenes rendant ainsi leur comparaison difficile. Ce qui ressort au
premier abord, est le délai d’apparition du défect septal, qui apparait immédiatement
apres la procédure de valvuloplastie. Deuxiémement, le shunt reste le plus souvent
modéré. Troisiémement, ces shunts restent invariables et tendent souvent a disparaitre

dans le temps, réduisant significativement les conséquences cliniques.

Les techniques de détection du shunt interauriculaire séquellaire d’une

valvuloplastie sont importantes a prendre en considération.

- L’échocardiographie transoesophagienne couplée au mode doppler couleur

permet une détection du défect septal dans 87% des cas immédiatement apres
valvuloplastie mitrale®.

- Par méthode oxymétrique et de dilution, on retrouve une incidence de 62%
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dés le premier jour aprés valvuloplastie®. Enfin, par la seule méthode d’oxymétrie,

I’incidence du shunt détecté n’est que de 20 a 25%.

- I’échocardiographie transthoracique n’est capable de détecter un shunt que

seulement dans 8% des cas®’.

Ceci montre bien I’intérét de 1’échocardiographie transoesophagienne pour la
détection des défauts septaux auriculaires, méme minimes, apres valvuloplastie.
L’appréciation de la taille du défect auriculaire septal peut d’ailleurs étre méme sous-
estimé par le mode doppler couleur qui rend compte de conditions hémodynamiques et
non anatomiques réelles, comme le confirment les études nécroscopiques™. La
détection de cette complication aprés valvuloplastie nécessite une étude
échocardiographique-doppler systématique aprés intervention®. En effet, le diagnostic

clinique recherchant un souffle continu reste insuffisant®*.

2.3. Evolution

Nous avons vu les résultats immédiats de la valvuloplastie, qu’en est-il a long
terme? Les données de deux études montrent qu’a 6 mois, 1’échocardiographie
transoesophagienne retrouve un shunt dans 20% des cas alors que la méthode
oxymétrique de dilution détecte pres de 48%. Cette différence tient dans les techniques
de valvuloplasie mitrale utilisées, mais aussi du résultat intrinseque de la
valvuloplastie mitrale et donc du niveau de pression auriculaire gauche®®, Il semble
que ’on rencontre plus de défauts septaux résiduels en cas de petite oreillette gauche®.
De plus, I"utilisation d’un double-ballon et d’une seule atriotomie augmente le risque
de CIA secondaire®. Ainsi trois conditions apparaissent dans la genése d’un défect
septal auriculaire gauche aprés valvuloplastie mitrale : la technique utilisée, la taille
initiale du défect septal apres atriotomie, et le résultat a plus ou moins long terme de la
correction du barrage mitral. Une solution pourrait Etre apportée par la technique de

valvuloplastie mitrale par voie rétrograde®.
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2.4. Complications

Les conséquences du développement d’une CIA aprés valvuloplastie mitrale
sont liées au shunt inter-auriculaire gauche-droit et a ’hyperdébit pulmonaire pouvant
engendrer a plus ou moins long terme une hypertension artérielle pulmonaire®. Cette
condition est d’ailleurs rencontrée dans les cas typiques de syndrome de Lutembacher
avec large CIA et sténose mitrale relativement sévére. Apres valvuloplastie et CIA
secondaire, I’hypertension artérielle reste fort heureusement inhabituelle,
vraisemblablement du fait d’un petit défect, et de la correction du RM. Ce qui

explique des conséquences cliniques sans gravité.

La détection d’un shunt inter-auriculaire aprés valvuloplastie, conduira a rechercher
une éventuelle resténose mitrale a plus long terme. Des troubles du rythme supra-
ventriculaire peuvent potentiellement €tre constatés aprés atriotomie et aprés dilatation
auriculaire droite secondaire au shunt interatrial. Cependant, en pratique, les arythmies
par fibrillation auriculaires n’ont pas été rapportées. Il en est de méme des embolies

paradoxales’'.

2.5. Conclusion

Pour résumer, des petites CIA avec shunts gauche-droit modérés (rapport du
débit pulmonaire sur débit systémique inférieur a 1,5) peuvent apparaitre aprés
valvuloplastie  mitrale utilisant la voie trans-septale. L’utilisation de
’échocardiographie transoesophagienne-doppler reste la technique de choix pour leur
détection. Habituellement, ces défects septaux tendent a diminuer voire disparaitre
dans le temps. Certains patients gardent des shunts persistants, du fait de la taille
initiale de la CIA néo-formée, ou d’un résultat imparfait de la valvuloplastie mitrale.

Les conséquences cliniques de cette association restent limitées.
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2.6. ClA iatrogenes chirurgicales

L’observation d’une CIA acquise, d’origine iatrogéne, apres chirurgie valvulaire
mitrale, reste non documentée. Cette complication de la chirurgie, exceptionnelle, est
en effet détectée immédiatement dans la phase post-opératoire et nécessite
habituellement une réintervention. Nous n’avons pas retrouvé dans la littérature de
description d’une telle CIA iatrogeéne, cliniquement latente et découverte si
tardivement. Le cas que nous rapportons, semble étre le premier cas d’un syndrome de

Lutembacher iatrogéne, chirurgical et non percutané.
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CONCLUSION

81



Le cas que nous rapportons est celui d'un patient présentant une insuffisance
cardiaque droite, avec comme seul antécédent un remplacement valvulaire mitral par
une bioprothése pour un RM. Cette intervention de plus de 20 ans a été compliquée
d'un vraisemblable lachage de suture entrainant une CIA acquise.

Initialement, le diagnostic retenu est celui d'un syndrome de Lutembacher opéré
seulement de son RM.

Le diagnostic étiologique a ¢été difficile et long en raison de plusieurs
dysfonctionnements dans le suivi et la tenue de son dossier médical.

Cette complication de la chirurgie est exceptionnelle. Elle est en effet détectée
immédiatement dans la phase post-opératoire et nécessite habituellement une
réintervention.

Nous n’avons pas retrouvé dans la littérature une telle CIA iatrogéne. Le cas
que nous rapportons semble é&tre le premier cas d’un pseudo-syndrome de

Lutembacher iatrogéne chirurgical et non percutané.
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RESUME DE LA THESE

Le syndrome de Lutembacher porte le nom d'un médecin frangais René
Lutembacher. Celui-ci décrit en 1916 pour la premiére fois I'association d’'une CIA
congénitale et d’'un rétrécissement mitral acquis. Ce syndrome voit ensuite sa
définition se modifier avec I'apparition de nouvelles techniques percutanées dans le
traitement du RM.

Des CIA résiduelles post-cathétérisation trans-septale apparaissent et une nouvelle
entité voit le jour : le syndrome de Lutembacher iatrogéne. L'étude du cas clinique de
M J. montrera la possibilité de CIA iatrogéne aprés chirurgie de remplacement
valvulaire mitral, li¢ a un “lachage” de suture apres atriotomie septale et pouvant
aboutir a une insuffisance cardiaque droite sévére.

Ce diagnostic étiologique a été retardé par une mauvaise gestion du dossier
médical. Plusieurs dysfonctionnements sont apparus : au niveau du suivi médical
(aussi bien en post-opératoire immédiat qu'au long cours) et au niveau de
l'archivage du dossier.

La revue de la littérature ne mentionne pas d'autres cas de CIA vieillie post-
chirurgicale.
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LUTEMBACHER’S SYNDROM : AN IATROGENIC AND UNUSUAL CASE REPORT
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MOTS CLEFS: syndrome de Lutembacher, communication inter-auriculaire,
remplacement valvulaire mitral, lachage de suture, dossier médical, archivage,
surveillance post-opératoire de chirurgie valvulaire.
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